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RESUMEN

Se presenta el caso de un hombre de 43 afos que fue atendido en la sala de
Medicina Interna del Hospital Provincial Docente “Amalia Simoni Argilagos” de la
provincia de Camagliey, en agosto de 2007. Dentro de los tumores del tubo
digestivo, los tumores del estroma gastrointestinal son solo el 2%, pero dentro de

ellos su aparicién en epipléon representa el 5% de los mismos, conocido como extra



tumores del estroma gastrointestinal. Por su escasa incidencia se presenta este
interesante caso.

DeCS: Neoplasmas gastrointestinales; literatura de revision; omento/enzimologia

ABSTRACT

The case of a 43 years old man is presented who was attended in the internal
medicine ward at "Amalia Simoni Argilagos" Educational Provincial Hospital of
Camaguey province, in August 2007. Inside of the tumors of the digestive tube, the
gastrointestinal stromal tumors are just the 2%, but inside of them its apparition in
epiploon represents the 5% of the same, known as gastrointestinal stromal extra
tumors. By its scarce incidence this interesting case is presented.

DeCS: Gastrontestinal; review literatura; omentun/enzymology

INTRODUCCION

Los tumores del estroma gastrointestinal (GIST), aunque son so6lo el 2% de las
neoplasias del tubo digestivo, son las neoplasias mesenquimales mas frecuentes del
tracto gastrointestinal.»? El término GIST® es de reciente introduccién y se utiliza
para denominar a un grupo de neoplasias que hasta ahora y por su aspecto
morfolégico se consideraban de origen muscular y ocasionalmente neural. Este
cambio conceptual ha surgido porque aungque su morfologia es similar a la de los
tumores musculares, responden peor al tratamiento que los leiomiosarcomas de
otras localizaciones. Su perfil inmunohistoquimico es similar al de las células
intersticiales de Cajal, con
positividad para CD117 (c-kit: receptor de tirosin-quinasa), y el CD34*“ lo que

sugiere un origen en dichas células.®

Antecedentes

Los llamados GISTs son tumores mesenquimales, la mayoria de los cuales son KIT
(CD 117) — positivos, que se desarrollan a partir de la muscularis mucosae de la
pared del tubo digestivo. De acuerdo a esto la mayoria se desarrollan en el
estdbmago (60%), yeyuno e ileon (30%), y con menos frecuencia en duodeno (5%),
intestino grueso (5%), menos de 1% en es6fago, y apéndice.® Un pequefio nimero
se puede originar del epiplén, pero por estar fuera del tubo digestivo se denominan
extra—GISTs (EGISTs)’. Las caracteristicas histopatoldgicas e inmunohistoquimicas

del EGIST son similares a los GISTs, la mayoria de ellos tienen la funcidon exclusiva



de mutaciones KIT/PDGFRA, sin embargo, debido a su rara aparicion en omentun
se dificulta precisar su malignidad, y su potencial de curabilidad con el uso de
cirugia excerética sola o en combinacién con inhibidores de la tirosine kinasa.®
Hacemos el reporte de un tumor primario de epipldn mayor caracterizado clinica,
imagenoldgica, e histolégicamente, asi como la revisidon de la entidad. Desde las
primeras descripciones de Golden y Scout®, este grupo de lesiones mesenquimales
se consideraron de origen muscular y recibieron nombres como leiomioma,
leiomioma celular, leiomioma epitelioide, leiomioblastoma, leiomioma bizarro y
leiomiosarcoma. No es, sin embargo, hasta la utilizacién de la inmunohistoquimica
y la subsiguiente demostraciéon de la ausencia de marcadores musculares y la
presencia ocasional de marcadores neurales, que surge segiin Hirota®*de la mano de
Mazur y Clark el término de tumores del estroma. Poco después se introdujo el
término de plexosarcoma®?, para lesiones que mostraban diferenciacién neuronal y
que pasaria a llamarse tumor nervioso autonémico gastrointestinal.

Posteriormente, se comprobd que estas neoplasias expresaban CD34'"'?, si bien
este dato era de poca utilidad para establecer criterios diagndsticos y/o
histogenéticos dada la inespecificidad de este marcador, no fue hasta la
demostracion de que estas neoplasias contenian mutaciones del protoncogén KIT,

gue se asocia con la expresion de proteina® '* 13

y se definen como una
enfermedad con caracteristicas clinicopatolégicas propias. De tal forma que
actualmente se denominan GISTs a los tumores mesenquimales CD117 positivos,
fusiformes o epitelioides, primarios del tracto gastrointestinal, epiplén, mesenterio

y retroperitoneo.'**®

Reporte del caso

MI. Me siento lleno.

HEA. Paciente blanco masculino de 43 afios de edad con antecedentes de buena
salud anterior, que concurre al cuerpo de guardia por presentar desde hace mas o
menos un mes, astenia, anorexia, perdida de peso de mas de 15 libras en menos
de 15 dias, ademas de sensacion de distension abdominal e intolerancia a los

alimentos grasos, digestiones lentas y malestar en bajo vientre.

Examen fisico
Mucosas ligeramente hipo coloreadas, y humedad.
Respiratorio: murmullo vesicular normal.

Cardiovascular. R/C primer y segundo tonos normales, pulso 84/min.



TA. 130/80 mm de Hg.

Abdomen: tumoracion visible en flanco izquierdo que ocupa ademas la fosa iliaca
izquierda y el hipogastrio.

Se palpa una tumoracion dura, irregular, adherida a planos profundos, no dolorosa
de mas o menos 10cm de diametro, que ocupa el flanco, fosa iliaca izquierda y el
hipogastrio.

Tacto rectal: esfinter normoténico. Ampolla rectal vacia. Préstata de tamarfio y
consistencia normal. Fondo de saco de Douglas ocupado y desplazado por

tumoracion intrabdominal.

Complementarios

Colon por enema: no alteraciones del marco cdlico.

Transito intestinal: rechazo de las estructuras por tumoracion.

Ecografia: imagen ecomixta de bordes mal definidos con areas de necrosis en su
interior y pequefia calcificacion hacia region del hipogastrio la cual mide 122-85
mm, que guarda relacion con el tumor descrito clinicamente (Figura 1).

Tomografia axial computarizada: Se observa un gran tumor debajo del I6bulo
izquierdo del higado, de densidad heterogénea con areas de baja densidad,
rechazando la vejiga y asas intestinales (Figura 2).

Resto sin trascendencia.

El paciente fue intervenido quirdrgicamente, se realizd laparotomia exploradora y
se observ6 imagen tumoral voluminosa, nodular, poli lobulada, que sobrepasaba el
nivel umbilical, intimamente adherida a epipléon mayor, colon derecho, intestino
delgado y peritoneo parietal, se tomd cufia para biopsia (Figura 3).

En una vista panoramica del estudio histoldgico se observaron células eosindfilas de
aspecto fusiforme, con presencia de areas de aspecto mixoide (Figura 4).

En otra vista a mayor aumento se apreciaron las caracteristicas especificas de la
célula fusiforme con nucleos alargados hipercroméaticos con atipia y algunos con

vacuolizacion intranuclear (Figura 5).

DISCUSION

Los GISTs aparecen en la pared del tubo digestivo: estdbmago (50-60%), intestino
delgado (20-30%), intestino grueso (10%) y es6fago (5%) y ocasionalmente en
epiplébn, mesenterio y retroperitoneo (5%) (2, 9). Su aspecto macroscopico
depende del tamafio, que oscila entre los 0.8 y los 38cm.*®** Los GISTs pequefios

aparecen como ndédulos serosos, intramurales o submucosos; los grandes suelen



tener crecimiento exofitico hacia la luz y ulceran la mucosa hasta en el 20-30% de
los casos, aunque esto no implica agresividad. También pueden protruir hacia la
superficie serosa, con gran componente extraparietal que enmascara su origen
digestivo. Al corte estan bien delimitados, son lobulados y de aspecto arremolinado,
en algunos casos, especialmente en las lesiones malignas, aunque sin que estos
hallazgos puedan considerarse como diagndsticos de malignidad, pueden
encontrarse areas de necrosis, hemorragia y de degeneracion quistica.

El aspecto microscopico es variable y es consecuencia de los distintos tipos
celulares que pueden aparecer, de forma que podemos distinguir tres categorias:
de células fusiformes (77%), de células epitelioides (8%) y mixtos (15%).'° Los
GISTs de células fusiformes estan constituidos por células alargadas de citoplasma
palido y eosindéfilo y, a menudo, aspecto fibrilar y sincitial, que se disponen en
haces entrecruzados con patrén de crecimiento estoriforme y formacion de
empalizadas nucleares. Los nucleos son ovoideos y con frecuentes vacuolas
citoplasmicas paranucleares, lo que fue interpretado en el pasado, junto con la
formacion de empalizadas, como una prueba de su diferenciacion muscular. Los
GISTs epitelioides estan constituidos por células de citoplasma eosindfilo o claro, a
veces vacuolado, recordando a las células en anillo de sello de los carcinomas.
Ademas, tienden a crecer formando pequefios nidos, lo que acentla aln mas su
aspecto epitelial. Los GISTs mixtos estan constituidos por una mezcla de células
epitelioides y fusiformes, con una transicion brusca entre ambos tipos celulares o
con un tercer tipo ovoideo, intermedio entre ambos.*?

Otros rasgos estructurales son la presencia de estroma hialino, rico en fibras
colagenas, el infiltrado inflamatorio linfocitario o la existencia de estroma mixoide.
Por dltimo, un rasgo caracteristico y mas frecuente en los GISTs de intestino
delgado, donde aparecen hasta en el 55.5% de los casos'®, son las fibras en
madeja (“skeinoid fibers”), que son estructuras fibrilares PAS positivas e
intensamente eosindfilas, que estan compuestas por fibras colagenas y que aunque
fueron interpretadas como un signo de diferenciaciéon neural, parece que no tienen
ningun significado histogenético.>'? Con microscopio electrénico se detectan células
con diferenciacibn muscular lisa (vesiculas de pinocitosis, cuerpos densos
subplasmalémicos y abundantes microfilamentos), diferenciacién neural (uniones
intercelulares primitivas, numerosos microtibulos y granulos de tipo
neurosecretor), con ambos tipos de diferenciacion o ninguno de ellos.’® Estas
caracteristicas ultraestructurales, junto al inmunofenotipo fue la causa que se
propusiera una clasificacion de los GISTs, en dependencia de su diferenciacién, en
cuatro grupos: GISTs con diferenciacion muscular lisa, con diferenciacién neural,

con diferenciacion dual muscular y neural y sin diferenciacion.***® Dicha



clasificacion ha sido abandonada en la actualidad, porque consideraba a todas las
neoplasias con diferenciacion neural, dual o sin diferenciacion, como malignas o
potencialmente malignas y porque no contemplaba la histogénesis de los GISTs.
Los GISTs pueden expresar gran cantidad de antigenos; el mas constante es el
CD117 o c-kit que se encuentra en practicamente el 100% de los casos, con un
patron de tincién difuso o en el aparato de Golgi. También se observa positividad
para CD34 (70-90%), actina (20-30%), proteina S-100 (8-10%) y desmina (2-
4%).71° De forma esporadica también se ha descrito positividad para enolasa
neuronal especifica, neurofilamentos, cromogranina e incluso citoqueratina.*®*®

El uso del Imatinib® en el tratamiento de los GIST es muy alentador, de acuerdo
con los resultados obtenidos en los dos primeros casos tratados en nuestro pais.*’
Se enfatiza que su empleo clinico debe extenderse en todos los casos con criterios

clinicos y anatomopatolégicos de GIST de alto grado1l0 o enfermedad metastéasica.
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